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Cet homme de 21 ans a ete hospitalise pour des douleurs 
abdominales et un oedeme des bourses et des mains (fig. 1 et 2). II avait, 
depuis 9 ans, des episodes de douleurs abdominales durant quelques 
jours. Les differentes explorations ( scanner, endoscopies digestives, 
coelioscopie,. . .) etaient negatives. Le dosage du complement montrait: 
CH50 < 10 %; C4 = 48 mg/L (normale: 157-257); Cl inhibiteur 
(Cl INH) = 691 mg/L (normale: 210-345); Cl INHfonctionnel 
= 7,6 U/mL (nonnale: 17/2-27,4). Sa mere avait etc open/ a plusieurs 
reprises pour des douleurs abdominales. Un oncle et un cousin avaient 
des episodes d’oedemes et de douleurs abdominales. Le danazol permettait 
de diminuer la frequence des ernes, mais la survenue dun episode 
d'a’.deme larynge necessita l utilisation de Cl INH par voie intraveineuse. 

Le deficit congenital en Cl INH, 1 affection autosomique dominante 
responsable de l’oedeme angioneurotique hereditaire, est 
rare (—1 000 cas estimes en France) mais probablement 
sous-diagnostique. Trois formes sont decrites : le type 1 le plus 
frequent, est un defaut de synthese du Cl INH; le type II est 
une anomalie fonctionnelle du Cl INH (notre cas); dans le type m, 
le Cl INH est normal. 2 Les oedemes sont sous-cutanes ou sous- 
muqueux. La gravite est liee a l’existence d’oedemes larynges. 

Les corticfrides sont inefficaces. Le danazol et facade tranexamique 3 
sont des traitements de fond, le Cl INH celui de la crise aigue. 
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